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نكات كليدي

( هموفيلي اختلال خونريزي دهنده ارثي نادري مي باشد.

( سالانه در امريكا حدود 400 كودك مبتلا به هموفيلي  متولد مي شوند. هموفيلي تقريبا هميشه در مردان رخ مي دهد. 

( كودك متولد شده هموفيل، داراي مشكلي باپروتئين هاي خاص در خون مي باشد، كه فاكتورهاي انعقادي ناميده مي شوند و به انعقاد خون كمك مي كنند.هموفيلي ممكن است به علت فقدان كامل يكي از فاكتورهاي انعقادي در خون و يا مقدار پايين فاكتور در خون، رخ دهد. 

 ( در صورتي كه فاكتورهاي انعقادي موجود نباشند، يا بدن شما به حد كافي اين فاكتورها را نداشته باشد ، بعد از صدمه يا وقوع حادثه ، مدت زمان زيادي طول خواهد كشيد تا خون شما لخته گرددد. 

( دونوع عمده هموفيلي وجود دارد: هموفيلي نوع A و هموفيلي نوع B.افراد هموفيل A ،مقادير پايين فاكتور انعقادي 8  را دارا بوده و يا بصورت كامل اين فاكتور را ندارند. افراد هموفيل B ،مقادير پايين فاكتور انعقادي 9  را دارا بوده و يا بصورت كامل اين فاكتور را ندارند. 
( هموفيلي يك اختلال ارثي است.بيماري به علت  نقص ژنتيكي است كه سبب كمبود يا نقصان فاكتورهاي انعقادي VIII  و IX  مي گردد. اين ژن ها بر روي كروموزوم هاي جنسي X كه در تعيين جنسيت فرد هم نقش دارند، واقع شده اند.  

( علايم و نشانه هاي عمده هموفيلي، خونريزي و خونمردگي مي باشد. وسعت خونريزي و خونمردگي به نوع و شدت وضعيت بستگي دارد.

(  خونريزي عموما داخلي رخ مي دهد برايمثال در داخل عصلات و مفاصل. اگر خونريزي مغزي رخ دهد ، يك وضعيت پزشكي اورژانسي محسوب مي شود.

( براي تشخيص هموفيلي، پزشك اقدام به اخذ تاريخچه شخصي و خانوادگي نموده، معاينه بدني انجام مي دهد و آزمايشات خوني درخواست مي نمايد. اين آزمايشات نشاندهنده اين هستند كه در صورت وجود مشكل خونريزي، آيا اين مشكل به علت هموفيلي مي باشد و يا ناشي از ساير حالات مي باشد و اينكه شدت بيماري چيست؟
( درمان اساسي هموفيلي ، تزريق فاكتورهاي انعقادي بصورت مستقيم، داخل گردش خون مي باشد.  اين حالت درمان جايگزيني ناميده مي شود.

( گاهي اوقات، درمان جايگزيني بر پايه اي طولاني مدت براي پيشگيري از خونريزي داده مي شود. افراد هموفيل شديد ، اغلب اوقات اين درمان پيشگيرانه جايگزيني را دريافت مي نمايند.

( ممكن است درمان جايگزيني بر اساس نياز و براي متوقف نمودن خونريزي، در صورت وقوع آن داده شود. اين درمان بيشتر در افراد هموفيل خفيف تر بكار مي رود. 

( شروع درمان هرچه زودتر خونريزي براي پيشگيري يا محدود نمودن صدمه مفاصل ، عضلات يا ساير قسمت هاي بدن  ، مهم مي باشد.

(  اغلب درمان جايگزيني در منزل انجام مي گيرد. درمان در منزل فوايد زيادي دارد ولي مهم است كه آموزش انجام اين تزريقات در منزل ، به صورت صحيح و ايمن انجام گيرد. 

( انجام تمرينات بدني براي كودكان و بزرگسالان هموفيل مهم مي باشد. با پزشك خود، در مورد نوع تمرينات بدني مناسب براي شما و يا كودكتان  و اينكه چه كارهايي براي پيشگيري از خونريزي انجام دهيد ، صحبت نماييد.

( اگر شما و يا كودكتان هموفيل هستيد ، هرچه بيشتر در مورد بيماري ياد بگيريد . در صورت امكان، به مراكز هموفيل و گروه هاي حمايتي بپيونديد.  

هموفيلي چيست ؟
هموفيلي نوعي اختلال خونريزي دهنده ارثي نادري است كه خون بصورت طبيعي نمي تواند منعقد شود( بند آيد).در افراد هموفيل ، بعد از صدمه يا آسيب نسبت به افراد عادي ،خونريزي بيشتر از حد طبيعي طول مي كشد. 

آن ها همچنين دچار خونريزي هاي داخلي مخصوصا در داخل مفاصل (زانو ، مچ پا و آرنج) مي شوند. بچه هاي متولد شده با هموفيلي ، پروتئين موجود در پلاسما را  كه مسئول انعقاد خون يا  تشكيل لخته طبيعي مي باشد، ندارند يا بسيار كم دارند. در امريكا در حدود 18000 نفر مبتلا به هموفيلي هستند و سالانه حدود 400 كودك داراي  اين اختلال متولد مي شوند. تقزيبا هموفيلي هميشه در مردان رخ مي دهد
( بجز موارد خيلي نادر). فرد هموفيل در ارتباط با پروتئين هاي خاصي در خون كه فاكتورهاي انعقادي ناميده مي شوند ، دچار مشكل مي باشد.

هموفيلي بدلايل زير ايجاد مي شود:

(مقدار كم يكي از فاكتورهاي انعقادي

(عدم وجود فاكتور انعقادي

هنگامي كه بدن شما فاكتورهاي انعقادي ندارد و يا بسيار كم دارد ، تشكيل لخته خون بعد از ايجاد صدمه يا ضربه زمان زيادي لازم دارد.

انعقاد چيست؟
آسيب ( همانند ايجاد بريدگي ) به رگ هاي خوني، موجب زنجيره پيچيده وقايعي مي شود كه منجر به تشكيل لخته خون مي شود. اين فرايند تشكيل لخته، انعقاد خون ناميده مي شود. لخته شدن، واكنش بدن به خونريزي بوده و شما را در مقابل از دست دادن مقادير زياد خون محافظت مي كند. از دست دادن خون به مقدار زياد ، تهديد كننده زندگي بوده و مي تواند به اعضاي داخلي بدن آسيب برساند.
فاكتور انعقادي چيست؟
فاكتورهاي انعقادي، پروتئين هاي موجود در خون هستند كه همراه با پلاكت ها ( نوعي سلول هاي خوني كوچك) در تشكيل لخته خون همكاري مي كنند. هنگامي كه عروق خوني آسيب مي بينند ، فاكتورهاي انعقادي به چسبيدن پلاكت ها به يكديگر و تشكيل توده پلاكتي و آزاد شدن آنها در محل صدمه ديده ،كمك مي كنند. در افراد هموفيل ، به علت موجود نبودن يكي از فاكتورهاي انعقادي و يا پايين بودن مفدار آن، خون نمي تواند لخته گردد.

در صورتي كه خون نتواند در زمان مناسب لخته گردد ممكن است:

(از دست دادن خون به ميزان زياد رخ دهد.

(اعضا و بافت هاي بدن صدمه ببينند.

(اين وضعيت به صدمه دائمي يا مرگ بيمار منجر گردد.
گاهي اوقات بيماران نياز به تزريق فاكتور يا فاكتورهاي انعقادي براي متوقف ساختن خونريزي دارند.
انواع هموفيلي
دونوع عمده هموفيلي عبارتند از:

هموفيليA : ميزان فاكتور انعقادي 8  پايين بوده و يا وجود ندارد. در حدود

90 %  بيماران هموفيل ، نوع A مي باشند.

هموفيليB : ميزان فاكتور انعقادي 9 كم بوده و يا وجود ندارد.

همچنين در صورتي كه مهار كننده هاي فاكتور انعقادي ( آنتي بادي ها) ايجاد شده  و فاكتورهاي انعقادي را تخريب كنند ، هموفيلي از نوع اكتسابي خواهد بود.
 در اين كتابچه تنها در مورد هموفيلي هاي ارثي بحث مي شود.

هموفيلي مي تواند به يكي از سه صورت زير رخ دهد::

· خفيف

· متوسط 

· شديد 
بسته به ميزان فاكتور انعقادي موجود در بدن ، نوع هموفيلي شديد، متوسط يا خفيف تعيين مي گردد.  در حدود 7 نفر از هر 10 نفر هموفيلA  ، نوع شديد هستند. افراد طبيعي، داراي فعاليت فاكتور انعقادي 100% هستند. افراد هموفيل A شديد، فعاليت فاكتور انعقادي كمتر از 1% دارند. 

اسامي ديگر هموفيلي
هموفيلي نوع A
· هموفيلي كلاسيك
· كمبود فاكتور 8 
هموفيلي نوع B
· بيماري كريسمس
· كمبود فاكتور 9
علل بروز هموفيلي چيست؟
هموفيلي يك اختلال ارثي است. بيماري به علت  نقص ژنتيكي است كه سبب كمبود يا نقصان فاكتورهاي انعقادي VIII  و IX  مي گردد. اين ژن ها بر روي كروموزوم هاي جنسي X كه در تعيين جنسيت فرد هم نقش دارند، واقع شده اند.  
كروموزوم ها زوج مي باشند. زنان دو كروموزوم X دارند در حالي كه مردان يك كروموزوم X  و يك كروموزوم Y  دارند.خانمي ناقل ( داراي كروموزوم X معيوب) محسوب مي گردد كه ژن معيوب براي فاكتور VIII  يا فاكتور IX روي يكي از كروموزوم هاي X  خود داشته باشد اين خانم مي تواند ژن معيوب را به فرزندان خود منتقل نمايد.

· اگر كودك متولد شده پسر باشد ، 50% ( 1 به 2 ) احتمال دارد كه پسر به همو فيلي مبتلا گردد. 
· اگر كودك دختر باشد ، 50% ( 1 به 2 ) احتمال دارد كه دختر ناقل همو فيلي باشد. 
تولد دختر مبتلا به هموفيل خيلي نادر است .اگر مرد هموفيل با خانم ناقل ازدواج نمايد احتمال دارد كه يك دختر هموفيل متولد شود. 
برخي از مردان مبتلا از زناني متولد مي شوند كه ناقل نيستند. در چنين حالتي، علت بروز بيماري جهش ژني( موتاسيون) در ژن هاي ارث رسيده به كودك مي باشد. 
علايم و نشانه ها
علايم و نشانه هاي عمده هموفيلي عبارت است از: 

· خونريزي
· خونمردگي
خونريزي هاي داخلي در افراد هموفيل شديد، شايع تر مي باشد و در صورتي كه درمان بموقع و مناسب صورت نگيرد، خونريزي داخلي منجر به بروز صدمات مفاصل، عضلات يا ساير قسمت هاي بدن خواهد شد. 

وسعت خونريزي بستگي به نوع و شدت وضعيت دارد:

· كودكان مبتلا به هموفيلي خفيف ، چندين سال علايم و نشانه هاي قابل توجهي ندارند. گاهي اوقات ، اولين نشانه ، بروز خونريزي شديد بعد از كشيدن دندان. ،آسيب جدي و يا عمل جراحي مي باشد.
· كودكان مبتلا به هموفيلي  خفيف تا متوسط، اغلب در زمان تولد هيچ نشانه يا علامتي ندارند.
· پسران مبتلا به هموفيلي شديد اغلب در هنگام ختنه، دچار خونريزي شديد مي شوند. 
در اغلب كودكان ، اولين نشانه بيماري عبارت است از: 
· خونريزي و خونمردگي وسيع لثه ها در هنگام كشيدن دندان هاي شيري
· خونمردگي در پوست يا خونريزي از زبان هنگامي كه بچه ها شروع به راه رفتن مي كنند ، به علت اين كه به زمين مي خورند يا در حين راه رفتن به وسايل منزل برخورد مي كنند.
· تورم و خونمردگي ناشي از خونريزي مفاصل، بافت نرم و عضلات
زنان ناقل چون يك ژن سالم دارند ، در نتيجه مقدار كافي فاكتورهاي انعقادي توليد مي شود و اين امر به پيشگيري از مشكلات خونريزي هاي جدي ،كمك مي كند.

علايم و نشانه هاي شايع در كودكان داراي سنين بالاتر و بزرگسالان عبارت است از:
· خونريزي در مفاصل ( همارتروز)
· خونريزي و خونمردگي در بافت نرم و عضلات
· خونريزي از دهان ناشي از كشيدن دندان ، گاز گرفتن و افتادن دندان
· خونريزي از بيني بدون هيچ علت مشخصي
· وجود خون در ادرار ( ناشي از خونريزي كليه ها يا مثانه)
· وجود خون در مدفوع (ناشي از خونريزي معده يا روده ها )
خونريزي در داخل مفاصل، شايع ترين مشكل افراد هموفيل شديد مي باشد. خونريزي اغلب بدون ايجاد ضربه رخ مي دهد و در صورت عدم درمان تا چندين روز طول مي كشد. بیماران هموفیل میتوانند نشانه های زودرس خونریزی مفاصل را فراگرفته و درمان بموقع را شروع نمایند. شروع درمان هرچه زودتر ،کمک می کند تا صدمه به مفاصل محدود گردد. گرچه خونریزی در تمام مفاصل بدن می تواند رخ دهد ولی شایع ترین محل های خونریزی عبارتند از: 
· زانو

· مچ پا

· ساعد 
علایم و نشانه های خونریزی مفاصل عبارتند از:
· احساس سوزن سوزن شدن در مفصل و عدم وجود درد واقعی ، معمولا اولین علامت است.
· ممکن است سفتی و درد مفصل قبل از هرگونه علایم قابل مشاهده خونریزی، رخ دهد.
· با گذشت زمان مفصل متورم شده و در لمس با گرم شدن عضو، همراه است. بیمار محدودیت حرکات مفصلی پیدا می کند و درد شدید تر می شود. 
· بعد از چند روز ، زمانی که مفصل پر از خون شد ، سرعت خونریزی آهسته تر می گردد.
در صورت عدم درمان ، خونریزی منجر به آرتریت ناتوان کننده در مفاصل می گردد. 
خونریزی بداخل مغز عارضه خطرناک هموفیلی است که نیاز به درمان اورژانسی دارد. 
این خونریزی بعد از ضربه خفیف سر یا صدمه خیلی جدی رخ می دهد.
علایم و نشانه های خونریزی داخل مغزی عبارتند از:
· سردرد های طولانی مدت
· استفراغ در دفعات زیاد
· تغییر در رفتار یا خواب آلودگی زیاد
· ضعف ناگهانی یا خواب رفتن دست و پاها
· درد یا سفتی گردن
· دو بینی
· اشکال در راه رفتن
· تشنج یا غش
تشخیص هموفیلی 
در صورتی که مشکوک به هموفیلی هستید  و یا بنظر می رسد که مشکل خونریزی دارید ، پزشک اقدام به اخذ تاریخچه شخصی و خانوادگی نموده و معاینه بدنی و آزمایشات خونی انجام مي دهد.. 

آزمایشات  خونی برای تعیین موارد زیر بکار می روند: 
· تعيين این که چقدر طول می کشد تا خون شما  لخته گردد.
· تعيين این که خون شما مقادير پایین کدامیک از فاکتورهای انعقادی را داراست.
· تعيين این که یکی از فاکتورها  بصورت کامل درخون شما وجود ندارد.

نتایج آزمایشات وجود هموفیلی، نوع و شدت هموفیلی را نشان خواهد داد.
هموفیلی A  و B تحت عنوان خفیف ، متوسط و شدید طبقه بندی می شوند که بستگی به مقدار فاکتورهای انعقادی 8 یا 9 در خون دارد.
	هموفیلی خفیف
	30 - 5  درصد فاکتور طبيعي

	هموفیلی متوسط
	5 – 1 درصد فاکتور طبیعی

	هموفیلی شدید
	کمتر از 1 درصد فاکتور طبیعی


هموفیلی شدید موجب بروز مشکلات خونریزی شدید در بچه ها می گردد. بنابراین کودکان هموفیل شدید، در طی سال های اول زندگی تشخیص داده می شوند. کودکان مبتلا به اشکال خفیف تر هموفیلی، اغلب تا زمان بلوغ تشخیص داده نمی شوند. مشکلات ناشی از خونریزی هموفیلی A و  Bهمانند هم می باشد. این دو نوع هموفیلی، تنها از طریق آزمایشات اختصاصی خون قابل افتراق هستند. بدليل متفاوت بودن نوع درمان، افتراق هموفيلي A  ازنوع B خيلي مهم است.
درمان هموفيلي 
درمان عمده هموفيلي، درمان جايگزيني ( دادن يا جايگزين نمودن فاكتور انعقادي كه مقدار آن خيلي پايين است و يا وجود ندارد). فاكتور انعقادي تغليظ شده ، بصورت تزريق داخل وريدي داده مي شود. فاكتورهاي اختصاصي مورد استفاده براي درمان هموفيلي عبارت است از: 

· فاكتور8  براي هموفيلي A

· فاكتور9 براي هموفيلي B

درمان جايگزيني براي موارد زير مورد استفاده قرار مي گيرد:

· براي پيشگيري از خونريزي( درمان پيشگيري كننده)
· براي متوقف نمودن خونريزي در صورت وقوع خونريزي براي رسيدن به سطح پايه  فاكتور انعقادي مورد نياز
نوع درماني كه شما دريافت مي كنيد بستگي به عوامل متعددي از قبيل نوع هموفيلي( شديد ، متوسط، خفيف ) دارد.
· هموفيل خفيف : معمولا براي هموفيل خفيف  درمان جايگزيني مورد نياز نمي باشد.گاهي اوقات ،دارويي بنام دسموپرسين(DDAVP ) براي افزايش سطح فاكتور 8 بدن داده مي شود. جون اثر اين دارو با مصرف دراز مدت از بين مي رود ،لذا تنها در موقعيت هاي خاص
 ( همانند قبل از اعمال  دنداني يا انجام فعاليت هاي ورزشي ) براي پيشگيري يا كاهش خونريزي بكار مي رود. دسموپرسين در هموفيلي B بكار نمي رود.
· هموفيلي متوسط : تنها در صورت وجود خونريزي، ممكن است نياز به درمان داشته باشيد. شما نياز داريد تا شناسايي علايم و نشانه هاي خونريزي را براي شروع درمان هرچه سريع تر درمان ، فرابگيريد. ممكن است براي پيشگيري از بروز خونريزي هايي كه در طي انجام برخي فعاليت ها رخ مي دهند ، درمان دريافت نماييد.
· هموفيلي شديد:  معمولا براي پيشگيري از خونريزي هايي كه صدمه دايمي مفاصل، عضلات يا ساير قسمت هاي بدن را موجب مي شوند، نياز به درمان هاي طولاني مدت و كوتاه مدت پيشگيري كننده داريد. ولي برخلاف انتظار، اغلب افراد هموفيل شديد، تنها در صورت بروز خونريزي ، درمان دريافت مي كنند. 
در صورت بروز خونريزي، شروع هرچه زودتر درمان، مهم مي باشد. تاخير در شروع درمان ،منجر به بروز عوارض مي گردد. شناسايي علايم و نشانه هاي بروز خونريزي را فرا بگيريد و مطمئن شويد كه خونريزي هرچه سريع تر ، درمان مي گردد.

منابع فاكتورهاي انعقادي 
فاكتور هاي انعقادي تغليظ شده كه در درمان جايگزيني مورد استفاده قرار مي گيرند از دو منبع تهيه مي شوند:
· خون دهندگان انساني
· فاكتورهاي انعقادي تهيه شده در آزمايشگاه ، اين فاكتورها " نوتركيب" ناميده شده و از منابع انساني تهيه نمي شوند.
از آنجايي كه نيمه عمر فعاليت فاكتور 8 ، 12- 8 ساعت و فاكتور 9 ، 24-12 ساعت مي باشد ، تزريق داخل وريدي فاكتورهاي انعقادي بصورت روزانه يكبار و يا دفعات بيشتر، در صورت شروع درمان داده مي شود.  
فاكتورهاي انعقادي مورد استفاده در درمان جايگزيني داراي خصوصيات زير هستند:
· خيلي قوي هستند- براي كنترل خونريزي تنها ميزان كمتري مورد نياز مي باشد.
· از نظر استفاده در منزل، مخلوط كردن و نگهداري آسان مي باشند. تهيه و دريافت فاكتور انعقادي، تنها 15 دقيقه وقت مي گيرد.   
درمان جايگزيني فاكتور انعقادي براي پيشگيري از خونريزي
درمان جايگزيني بر اساس پايه اي منظم، براي پيشگيري از خونريزي داده مي شود. هدف نگهداري مقادير فاكتور انعقادي در خون به ميزان بالا ،براي پيشگيري از وقوع خونريزي مي باشد.
اين درمان بيشتر در افراد هموفيل شديد بكار مي رود ولي اغلب در كودكان نيز براي پيشگيري از صدمه مفاصل به دنبال خونريري، بكار مي رود.
درمان جايگزيني پيشگيري كننده در موارد زير بكار مي رود:
· در پايه اي طولاني مدت ، معمولا دو يا سه بار در هفته داده مي شود. 
· در پايه اي كوتاه مدت تر، براي متال بيش از چند ماه
· در پايه اي كوتاه مدت، قبل از انجام هر گونه فعاليتي كه موجب بروز خونريزي مي گردد. 
اين درمان بسيار قوي و گران مي باشد. درمان پيشگيري كننده اغلب در منزل داده مي شود.
درمان جايگزيني فاكتورهاي انعقادي براي متوقف نمودن خونريزي در صورت خونريزي
درمان جايگزيني در صورت نياز ،براي متوقف نمودن هرچه زودتر خونريزي، بعد از شروع خونريزي داده مي شود. هدف درمان ،پيشگيري از آسيب مفاصل، عضلات يا ساير قسمت هاي بدن در اثر خونريزي مي باشد. اين درمان بيشتر در افراد هموفيل خفيف يا متوسط بكار مي رود.

مقدار فاكتور انعقادي داده شده به موارد زير بستگي دارد:
· نوع هموفيلي
· محل خونريزي و شدت خونريزي
· وزن شخص
· اين كه آيا فرد آنتي بادي ( پادتن ) توليد مي كند كه فعاليت فاكتور انعقادي تزريق شده را خنثي كند يا نه.
· درماني كه بر اساس نياز داده مي شود ، داراي شدت كمتر و هزينه پايين تري نسبت به درمان پيشگيرانه منظم مي باشد. برخلاف انتظار، اين خطر وجود دارد كه قبل از شروع درمان، خونريزي موجب ايجاد صدمه و آسيب گردد. 
افرادي كه از اين نوع درمان استفاده مي كنند ، بايستي شناسايي علايم خونريزي را قبل از بروز خونريزي، ياد بگيرند. درمان بايد بطريقي صحيح براي محدود نمودن صدمات داده شود.
اعضاي خانواده بيماران نيز بايستي علايم و نشانه هاي بروز خونريزي را در كودك ، ياد بگيرند. گاهي اوقات كودكان علايم خونريزي را به علت اجتناب از درد و ناراحتي ناشي از درمان ، ناديده مي انگارند.

عوارض درمان جايگزيني
اين عوارض عبارت است از:
· توليد آنتي بادي ، پروتئين هايي كه فعاليت فاكتورهاي انعقادي را تخريب مي كنند
· آسيب مفاصل ، عضلات يا ساير قسمت هاي بدن كه ناشي از تاخير در درمان مي باشد.
آنتي بادي برعليه فاكتور انعقادي
آنتي بادي ها قبل از اين كه فاكتورهاي انعقادي شانسي براي فعاليت داشته باشند ، آنها را تخريب مي كنند. اين يك مشكل خيلي جدي مي باشد، بدليل اينكه درمان اصلي براي افراد هموفيل (كه جايگزيني فاكتورهاي انعقادي مي باشد) در دراز مدت، موثر نمي باشد.
مهار كننده هاي فاكتورهاي انعقادي در حدود 20% افراد مبتلا به هموفيليA شديد و در 1% بيماران هموفيل B پديد مي آيند. در صورت بروز آنتي بادي ها، پزشكان مقادير بالاتر فاكتورهاي انعقادي را استفاده مي كنند. گاهي اوقات ، آنتي بادي ها نابود مي شوند. محققين در حال مطالعه روش هايي  براي مقابله با آنتي بادي هاي ايجاد شده بر عليه فاكتورهاي انعقادي مي باشند.
ويروس هاي منتقل شده از طريق تزريق فاكتورها(تهيه شده از خون انسان)
ويروس هايي كه موجب بروز ايدز و هپاتيت مي شوند مي توانند از راه تزريق فاكتورهاي انعقادي منتقل شوند.

انتقال ويروس ها به روش هاي زير پيشگيري مي گردد:
· غربال گري دقيق اهدا كنندگان خون
· انجام آزمايشات بر روي فراورده هاي خوني اهدا شده
· فراورده هاي خوني اهدايي كه براي تهيه فاكتورهاي خوني مورد استفاده قرار مي گيرند ، گرما دهي شده و ويروس زدايي مي شوند.
· محققين در حال بررسي راه هايي هستند تا فراورده هاي خوني سالم تري پيدا نمايند.  
صدمات ناشي از تاخير در درمان
هنگامي كه تاخير در درمان صورت مي پذيرد، صدمه به نواحي متاثر ( از قبيل مفاصل) رخ مي دهد. مهم است كه افراد هموفيل( هرچه زودتر ) شناسايي علايم و نشانه هاي بيماري را بعد از شروع خونريزي را ياد گرفته و هرچه سريع تر درمان را شروع نمايند. 
درمان در منزل

هر دو نوع درمان اعم از درمان پيشگيرانه و درمان  برحسب نياز ، مي تواند در منزل انجام گيرد. بسياري از افراد ياد مي گيرند تا تزريق فاكتورها را در منزل  براي خود يا كودكشان انجام دهند. 
درمان در منزل مزاياي زير را در بر دارد:
· شما و كودكتان مي توانيد درمان سريع تر را در هنگام بروز خونريزي دريافت نماييد. درمان بموقع به اين معني است كه احتمال بروز عوارض كمتر مي باشد.
· مراجعات كمتر به پزشك و بخش اورژانس، مورد نياز مي باشد.
· هزينه تزريقات نسبت به واحد هاي مراقبت پزشكي ،كمتر مي باشد.
· درمان در منزل كمك مي كند تا كودكان درمان را قبول نموده و در برقراري سلامت خود، مسئوليت پذير باشند. 
ديدگاهها و نظرات خود در مورد مراقبت در منزل را با پزشك خود در ميان بگذاريد. پزشك و كادر درماني در مورد مراحل و ايمن بودن روش هاي درمان در منزل، توضيحات لازمه را خواهند داد. ساير منابع براي ارائه آموزش جهت مراقبت در منزل، از طريق مراكز درمان هموفيلي امكان پذير مي باشد. 
وسايل دسترسي عروقي مي توانند بروش جراحي براي دسترسي راحت تر به عروق و انجام تزريقات، كار گذاشته شوند. اين وسايل در صورت انجام  تزريقات مكرر، مفيد مي باشند. عفونت ناشي از كاربرد اين وسايل، مشكل محسوب مي شود. پزشك مي تواند به شما در مورد تصميم گيري براي استفاده از اين وسايل كمك نمايد.

ساير درمان ها 
دسموپرسين( DDAVP ): يك هورمون صناعي است كه در درمان افراد هموفيلA خفيف و متوسط بكار مي رود. دسموپرسين در هموفيليB  و هموفيلي شديد اثري ندارد. دسموپرسين، آزاد شدن فاكتور 8 و فاكتور ون ويلبراند  ذخيره شده در عروق خوني  را تحريك نموده و سطح اين پروتئين ها را در خون، افزايش مي دهد. فاكتور ون ويلبراند،براي فعاليت فاكتور 8 ضروري مي باشد. دسموپرسين معمولا بصورت وريدي يا داخل بيني( از طريق اسپري) تجويز مي شود. 
داروهاي آنتي فيبرينوليتيك( ضد فيبرينوليز)
اين داروها (شامل اسيد ترانس اگزاميك و اسيد آمينوكاپروئيك) داروهايي هستند كه با درمان فاكتورهاي انعقادي مورد استفاده قرار گرفته و سرعت تخريب لخته خوني را كاهش مي دهند. معمولا بصورت قرص براي كمك به از هم گسيختگي لخته  و پايداري آن ،بكار مي روند. 
معمولا قبل از موارد زير مورد استفاده قرار مي گيرند: 
· قبل از اعمال دنداني
· براي درمان خونريزي هاي دهان يا بيني
· براي خونريزي هاي گوارشي خفيف
زندگي با هموفيلي
اگر شما هموفيل هستيد ، بايستي مراحلي را براي برقراري سلامت خود در پيش گرفته و از بيماري و مشكلات خونريزي پيشگيري نماييد. اگر كودك هموفيل داريد ، بايستي اقدامات زيادي را براي كمك به وي و داشتن زندگي سالم ، انجام دهيد.
مراكز درمان هموفيلي
اين مراكز خدمات درماني، آموزشي و حمايتي مناسبي را براي افراد هموفيل و اعضاي خانواده آنها ارائه مي دهند. گروه هاي هموفيلي متشكل از افراد زير مي باشند:

· پرستار هماهنگ كننده
· هماتولوژيست بزرگسالان و كودكان (پزشكاني كه در بيماري هاي خوني متخصص هستند)
· مددكاران اجتماعي(كساني كه مي توانند كمك هاي مالي،نقل و انتقال، بهداشت رواني و ساير حالات را ارائه نمايند) 
· فيزيوتراپيست ها
· متخصصين اطفال
· ارتوپديست ها( پزشكاني كه در بيماري هاي استخوان و مفاصل متخصص هستند)
· دندان پزشكان
اين افراد مي توانند به شما و كودكتان براي برآورده شدن بهتر نياز هاي شما كمك نمايند. نتايج تحقيقات نشان داده است كه دريافت مراقبت در اين مراكز، منجر به بروز عوارض و اقامت هاي بيمارستاني كمتري مي شود. همچنين كيفيت زندگي بيماران هموفيل، بهتر مي شود.
موارد مورد انتظار چيست؟ 
اگر كودك شما هموفيلي شديد دارد ، شما و اعضا خانواده بايستي با اين بيماري سازگاري نماييد:
· بعد از درمان
· همانطوري كه كودك شما رشد نموده و فعال تر مي شود
· همانطور كه كودك شما وارد سنين نوجواني و جواني مي شود.
بايستي از نظر عاطفي، مالي، اجتماعي و ساير حالات ، با اين بيماري سازگاري نماييد. مهم است كه شما در مورد تمام اقداماتي كه مي توانيد براي اين بيماري انجام دهيد و حمايت هايي كه مي توانيد كسب نماييد ، مواردي را فرا بگيريد.
· با پزشكان و ساير كادر درماني در مورد درمان ، پيشگيري از خونريزي و اين كه در مواقع اورژانسي چه كارهايي را انجام دهيد، صحبت نماييد. 
· مراكز درمان هموفيل، منابع خوبي براي آموزش و حمايت همراه با دريافت درمان مي باشند. مددكاران اجتماعي عضو مراكز هموفيلي، مي توانند در مسايل مالي، عاطفي، حمل و نقل و ساير مشكلات كمك كننده باشند.
· منابع زيادي از طريق اينترنت، كتاب ها ، كتابچه ها و جزوه هاي آموزشي و..... توسط سازمان ها و نهاد هاي حمايت از بيماران هموفيلي، در دسترس مي باشد. 
· گروه هاي حمايتي را كه فعاليت هايي را براي كودك هموفيل و اعضاي خانواده آنها ارائه مي دهند ، جستجو نماييد.  
نيازهاي مراقبت پزشكي  
براي اجتناب از بروز عوارض، مهم است كه افراد هموفيل موارد زير را مدنظر قرار دهند:
· هرگونه درمان تجويزي براي هموفيلي را  ادامه دهند.
· كنترل هاي منظم دوره اي و برنامه هاي ايمن سازي پيشنهادي را انجام دهند.كودكان هموفيل،برنامه هاي ايمن سازي و واكسيناسيون همانند ساير كودكان دارند اما تزريق عضلاني انجام نمي گيرد. واكسن هپاتيت A وB براي افرادي كه تحت درمان با فراورده هاي خوني هستند ، توصيه مي شود. هنوز واكسني براي هپاتيت C وجود ندارد.
· مراقبت دهاني منظم را انجام دهيد. در صورت مراجعه به دندانپزشك، ابتلاي خود و يا فرزندتان به هموفيلي را، اطلاع دهيد. در اين صورت درمان هايي دريافت خواهيد نمود كه خونريزي را قبل از اعمال دنداني ، كاهش مي دهد.
· از علايم و نشانه هاي خونريزي مفاصل و ساير قسمت هاي بدن و اينكه چه زماني به پزشك و يا واحد هاي اورژانس مراجعه نماييد ، با اطلاع شويد.    
در صورت بروز هركدام از موارد زير به پزشك ويا بخش اورژانس مراجعه نماييد:
· خونريزي به مقادير زياد كه متوقف نمي شود يا زخمي كه از آن خون تراوش مي كند
· هرگونه نشانه هاي خونريزي داخل مغزي
· محدوديت حركات ، درد يا تورم در هر مفصل
ايده خوبي است كه هرگونه درمان هاي قبلي دريافت شده ،يادداشت گردد. بايستي اين اطلاعات را با خودتان به هنگام مراجعه به مراكز پزشكي، به همراه داشته باشيد.
هموفيلي در دوران كودكي
مشكل وقتي بروز مي كند كه كودك شما رشد كرده و بسيار فعال مي شود. علاوه بر درمان و مراقبت بهداشتي منظم( از قبيل واكسيناسيون )و مراقبت دهان و دندان ، كودك شما به موارد زير نياز دارد:
· محيطي امن در منزل، مدرسه و......
· رژيم غذايي سالم براي كمك به نگهداري وزن ايده ال بدن
· آموزش در مورد وضعيت هاي كودكي بطريقي كه در حد درك وي باشد
· حمايت از كودك در برخورد با ملاحظات سلامتي مزمن
· اطمينان به كودك كه هموفيلي بودن نقصي براي او نمي باشد.
كودكان كوچك تر نياز به محافظت از وسايل و چيزهايي در منزل و ساير مكان ها دارند كه موجب بروز صدمات شده و منجر به خونريزي مي گردند. برخي از نكات قابل توجه عبارت است از:  
· كودك خود را با بستن زانو بند ها و مچ بندها  و استفاده از كلاه ايمني محافظت نماييد. تمام كودكان بايد داراي كلاه ايمني در هنگام دوچرخه سواري و سه چرخه سواري بوده و از كمربند ايمني مناسب، در هنگام سوار شدن به ماشين، استفاده نمايند.
· اطمينان حاصل نماييد كه كودك شما در هنگام نشستن بر روي صندلي هاي بلند، صندلي ماشين و صندلي هاي دوار، از كمربندهاي ايمني ،استفاده مي كند. 
· از وسايل منزل نوك تيز استفاده ننماييد و در صورت استفاده ، مي توان لبه هاي تيز وسايل منزل را با تكه هاي پارچه پوشاند. 
· اشيا و وسايل نوك تيز را به علت ايجاد صدمات و خونريزي، از دسترس كودكان دور نگه داريد.
· كابينت ها و كمد ها را به منظور جلوگيري از باز نمودن آنها توسط كودكان، قفل نماييد.
· بر روي پريزهاي برق از سرپوش مناسب استفاده نماييد. 
· وسايل بازي كودكان و نيز محل بازي آنها را از نظر ايمني، دقيقا كنترل نماييد.
· كيسه يخ آماده در فريزر، داشته باشيد تا در صورت نياز براي بند آوردن خونريزي، استفاده نماييد.همچنين مي توانيد براي درمان تورم و خونمردگي از سرما استفاده نماييد.
· كيف آماده اي با وسايل لازم، در دسترس داشته باشيد تا در صورتي كه نياز باشد كودك خود را به اورژانس ببريد ،از آن استفاده نماييد.    
· بايستي تمامي افرادي كه با كودك شما سروكار دارند اعم از مربي، معلم و مسئولين مدرسه و...... از هموفيل بودن كودك شما آگاه باشند. درتمامي فعاليت هاي فوق برنامه اعم از برنامه هاي ورزشي و ...... بايستي مربيان مربوطه از نحوه تماس با شما، اطلاع داشته باشند.
· بايستي از تمام علايم و نشانه هاي خونريزي آگاه باشيد و بتوانيد در اسرع وقت آن ها را شناسايي نماييد.
هموفيلي در نوجوانان و جوانان
در اين سنين سازگاري با هموفيلي، يك استرس اضافه تر مي باشد. اگر مي خواهيد كه كودك شما داراي مسئوليت پذيري بيشتري در مورد خودش و درمان هاي مربوطه شود ، وي نياز به آموزش، نظارت و حمايت خواهد داشت.
آنان بايستي ياد بگيرند تا: 

· علايم و نشانه هاي خونريزي را شناسايي نموده و عملكرد مناسبي را ارائه نمايند.
· ثبت روزانه  درمان ها (شامل ميزان مصرف فاكتورها ) را انجام دهند.
· تزريق وريدي فاكتورها را مي توانند در منزل ( تحت نظارت ) انجام دهند. 
· ورزش هاي منظم و سالم را مي توانند انجام دهند.
· از اعمال عير ضروري كه ايجاد خطر مي كنند ، اجتناب نمايند. 
· مراقبت هاي دندان ها و لثه را انجام دهند.
· رژيم غذايي سالمي داشته باشند.
فعاليت هاي بدني و هموفيلي
از لحاظ بدني فعال بودن و مرتب ورزش كردن، قابليت انعطاف عضلات را افزايش داده و مفاصل را قوي مي كند و كمك مي كند تا فرد وزن مناسبي داشته باشد. كودكان و بزرگسالان هموفيل بايستي فعاليت هاي بدني مناسبي داشته باشند و بايستي از انجام برخي فعاليت هايي كه احتمال آسيب آنها بيشتر است، اجتناب نمايند. 
افراد هموفيل خفيف مي توانند انواع فعاليت ها را انجام دهند. افراد هموفيل شديد بايستي از انجام ورزش ها و فعاليت هايي كه موجب آسيب مفاصل و بروز خونريزي مي شود، اجتناب نمايند. فيزيوتراپيست هاي مراكز هموفيل، مي توانند برنامه هاي ورزشي متناسب با نياز هاي شما طراحي نموده و آموزش هاي لازم در مورد انجام فعاليت هاي ورزشي سالم را ارائه نمايند. بافيزيوتراپيست و پزشك خود در مورد انواع فعاليت هاي بدني و ورزش هاي پيشنهادي ، صحبت نماييد.  
همچنين براي پيشگيري از خونريزي ، ممكن است شما يا كودكتان قبل از انجام تمرينات بدني و ورزش ها ، فاكتور انعقادي بصورت تزريقي دريافت نماييد. 

(عموما، فعاليت هاي بدني سالم شامل موارد زير مي باشد:

شنا، دوچرخه سواري( با استفاده از كلاه ايمني)، پياده روي ،گلف

(فعاليت هايي كه معمولا براي افراد داراي مشكلات خونريزي ،ايمن محسوب نمي شوند شامل اغلب ورزش هاي تماسي ازقبيل فوتبال، هاكي و كشتي مي باشد.
احتياطات دارويي
برخي از داروها خون شما را رقيق نموده و احتمال خونريزي را افزايش مي دهند. شما بايستي از مصرف داروهاي زير اجتناب نماييد:
· آسپيرين و ساير داروهايي كه حاوي ساليسيلات هستند: هرگز به كودك دارويي كه حاوي آسپيرين مي باشد ، داده نشود. 
· ايبوبروفن
· ساير داروهاي ضد التهاب غير استروئيدياز قبيل ناپروكسن
درمان در منزل و در هنگام مسافرت
درمان در منزل فوايد زيادي دارد . از قبيل: 
· درمان هرچه زودتر خونريزي
· مراجعه كمتربه بيمارستان
· استقلال بيشتر
· حس كنترل بيشتر روي  بيماري
در صورتي كه خودتان درمان در منزل، انجام مي دهيد و يا براي كودكتان اين كار را انجام مي دهيد، بايستي احتياطات زير را انجام دهيد:
· توصيه هاي انجام شده براي نگهداري، آماده سازي و استفاده از فاكتورهاي انعقادي و مواد درماني را انجام دهيد.
· ثبت تمام موارد درمان هاي پزشكي را ( تزريق فاكتورها)انجام دهيد.
· از علايم و نشانه هاي خونريزي يا عفونت و اقدامات لازمه ،آگاه باشيد.
· هنگامي كه تزريق فاكتور را انجام مي دهيد ،حتما يك نفر در كنار شما باشد. 
· از علايم و نشانه هاي واكنش آلرژيك و اقدامات لازمه، آگاه باشيد.
· شماره تلفن تماس با پزشك يا مراكز هموفيلي را بخاطر بسپاريد.
در هنگام مسافرت موارد زير را بخاطر بسپاريد:
· مواد درماني( فاكتورهاي انعقادي و....) كافي به همراه داشته باشيد.مطمئن باشيد كه فاكتورهاي انعقادي به حد كافي در طول مدت مسافرت، به همراه داريد. 
· نوشته اي دال بر هموفيل بودن شما و درمان هاي مربوطه كه توسط پزشك تاييد شده باشد ،تهيه نموده و در طول مسافرت، هميشه به همراه داشته باشيد.
· مركز درماني را كه ممكن است براي دريافت مراقبت مراجعه نماييد، قبل از مسافرت تعيين نماييد.
تحصيلات و مهارت هاي شغلي
اگر شما هموفيل هستيد، مهم است كه شما تحصيلات خود را تكميل نماييد.داشتن تحصيلات خوب و مهارت هاي شغلي پيشرفته" دري را باز مي كند" به سوي انواع شغل ها و براي افرادي كه نمي توانند كارهاي بدني سخت انجام دهند.  
منبع مورد استفاده:
http://www.nhlbi.nih.gov/health/dci/Disease/hemophilia/hemophilia_all.html
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